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UNIDADE 1

Conceitos
Basicos

Ola! Nesta unidade vamos comecar aprendendo o
nome da doenca e seu significado apresentando

a homenclatura basica para entendimento do
conteuddo das unidades posteriores. Também iremos
entendendo melhor a organizacdo do sistema
nervoso através de uma analogia com um sistema de
fios elétricos. Bom estudo!



AULA 1
O QUE E ELA?

TRADUZINDO O NOME EM MIUDOS

O senhor Antdnio nunca tinha ouvido falar nessa doenca chamada ELA. Antes de mais
nada vamos entender melhor o estranho nome da doenca. Esclerose é uma palavra
derivada do grego “scleros” que significa duro, geralmente usada pelos médicos para
descrever o aspecto de partes do corpo que ficaram endurecidas, ressecadas, como
cicatrizes. Existem varias doencas com esclerose no nome, como por exemplo: esclerose
multipla, esclerose sistémica, esclerose tuberosa, muitas vezes confundidas com a
esclerose lateral amiotréfica. Entdo ja sabemos que a ELA deixa algum tipo de cicatriz em

alguma parte do sistema nervoso.

Para melhor entendermos a doen¢a em estudo, torna-se importante adicionar uma
explicacdo: muitas vezes quando uma pessoa envelhece e comeca a perder a memoria, ou
tem problemas no raciocinio, costuma-se dizer que ela ficou “esclerosada”, essa palavra foi
usada para descrever o aspecto endurecido dos vasos sanguineos encontrados no cérebro
de pessoas mais velhas, processo chamado aterosclerose. Hoje em dia o termo mais
adequado para definir os disturbios como a doenca de Alzheimer é deméncia. Quando se
fala em esclerose lateral amiotroéfica, pensa-se logo que a pessoa vai ficar “esclerosada” ou
demenciada. Na realidade, a maioria das pessoas com ELA ndo desenvolvera deméncia,

permanecendo com as fun¢des mentais intactas, lucida e orientada.

Como explicado anteriormente, existe uma esclerose em algum lugar do sistema nervoso,
o primeiro local descoberto pelos médicos foi a parte LATERAL da medula espinhal. Medula
€ uma palavra derivada do latim que significa “miolo”, “aquilo que esta dentro”. Temos

dois tipos de medula: uma medula 6ssea, substancia que fica dentro do osso e produz

as células do sangue (€ esta medula que pode ser transplantada) e temos uma medula
espinhal, que fica dentro da coluna vertebral e faz parte do sistema nervoso. Em alguns
lugares do Brasil costuma-se chamar essas medulas de “tutano”. Se vocé ja viu um pescoco
de galinha deve lembrar de uma “minhoquinha” que aparece quando separamos as

vértebras da galinha, aquela minhoquinha é a medula do animal. Podemos ver a medula

Q



espinhal dentro da coluna de todos os animais vertebrados. Pois bem, foi notado ha muito
tempo que as pessoas que morriam com ELA apresentavam uma cicatriz na porcdo lateral
da medula espinhal. Depois de alguns anos de pesquisa, descobriu-se que nesse ponto do

corpo ficam os neurdnios motores e eles sdo degenerados com a progressao da doenca.

Na imagem a seguir (Figura 1), temos a ilustracdo de uma coluna vertebral, onde a medula
€ conectada ao cérebro. Da coluna espinhal, parte uma ampliacdo de destaque para a
medula espinhal, nervos e vértebras. Na sequéncia, outra ampliacdo da destaque para a

parte lateral da medula espinhal.

Figura 1 - llustracdo de uma coluna vertebral, onde a medula é conectada ao cérebro.

Finalmente, temos a palavra amiotroéfica, ou dita de outra forma: atrofia muscular. E
formada pela juncdo das palavras gregas “mio” que significa musculo, “trofo” que significa
nutrido, no sentido de bem desenvolvido, e quando adicionamos a letra “A” no inicio da
palavra, seu significado se inverte, portanto, “atrofia” significa desnutrido, definhado.

Amiotrofica quer dizer que a doenca deixa os musculos atrofiados, “murchos”.

Esclarecido a origem do nome da patologia, vamos estudar sobre uma doenc¢a: vamos

falar de uma doenca que causa a morte das células nervosas ditas neurénios motores,
responsaveis pela contracao dos musculos, ou seja, pelo movimento. A morte desses
neurdnios, localizados na medula espinhal, deixa uma cicatriz (esclerose) e provoca a atrofia
dos musculos. Dependendo do musculo afetado a pessoa pode comecar a sentir dificuldade

de mexer os membros, de engolir, falar e até de respirar.



Neurdnio Motor Superior.

Agora Antbnio ja sabe explicar o nome da sua doenca, e vocé também. Mas que histéria
€ essa de sistema nervoso? Ele sempre foi uma pessoa calma? O que sao esses neurdnios

motores? E sobre isso que vocé descobrira na préxima aula. Vamos Ia!



AULA 2
ENTENDENDO O SISTEMA NERVOSO

UMA ANALOGIA COM FIOS ELETRICOS

O sistema nervoso é composto por células chamadas neurénios, que formam o cérebro, a
medula e os nervos. Os neurdnios basicamente nos fornecem informac¢8es do ambiente e
comandam as ac¢des por meio de contra¢des musculares e movimento. Os neurdnios que
trazem as informacgdes sao chamados de neurénios sensitivos, pois nos dao as sensac¢des
(tato, dor, temperatura, visdo, audicao, olfato, paladar), estes ndo sao afetados na ELA.

Os neurdnios motores provocam contra¢cdes musculares através de estimulos elétricos.
Quando sofremos um choque elétrico temos uma contracdo muscular involuntaria, pois
0 musculo reage da mesma forma tanto a eletricidade interna dos neurénios motores

quanto a eletricidade externa de um fio desencapado.

A ELA é uma doenca dos neurdnios motores. Agora vamos usar uma breve analogia para

explicar o que sdo os neurbnios motores superiores e os neurénios motores inferiores.

Imagine um ventilador rodando suas pas/hélices no teto da sua casa. O movimento

do ventilador sera comparado com o movimento de um braco ou uma perna, ou seja,
nessa analogia, o ventilador é o musculo. Para que o ventilador funcione, é preciso que a
fiacdo da sua casa esteja funcionando adequadamente. Esse fio elétrico saiu da caixa de
fiacdo, localizada em algum lugar de sua casa. Mas vocé sabe que antes de chegar na sua
casa a energia elétrica saiu de uma CENTRAL elétrica e veio através de fios pendurados
em postes. Pois bem, na nossa analogia a central da companhia de energia elétrica é o
cérebro, de la saem os primeiros fios, como saem do cérebro os primeiros neurdnios
motores (também chamados neurdénios motores superiores), a medula espinhal pode
ser comparada aos postes que carregam esses fios até os segundos fios na sua casa, e os
fios elétricos de sua casa sao como os segundos neurdnios motores que formam nossos

nervos nos bragos e pernas (0s neurdnios motores inferiores).

Quais seriam entdo os neurdnios motores mais importantes: os superiores ou 0s

inferiores? Para seu ventilador se movimentar, normalmente, é preciso ndao sé que os fios



dos postes estejam integros, mas também que a fiacdo de dentro de sua casa estejam em
bom estado! Entdo, para que o movimento ou a contragao muscular aconteca, precisamos

do bom funcionamento tanto dos neurdnios motores superiores quanto dos inferiores.

Digamos agora que seu ventilador ndo esta ligando, ndo ha movimento das pas/hélices.
Pode ser que o proprio ventilador esteja quebrado. Vocé pode descobrir isso faciimente
ligando outro aparelho, por exemplo, o liquidificador. Mas digamos que nenhum aparelho
da casa esteja funcionando. O problema pode ser somente na sua casa (o disjuntor pode
ter caido) ou pode estar faltando energia em toda a cidade, por um problema na central
da companhia elétrica. Vocé também pode descobrir isso perguntando para o seu vizinho
se esta faltando energia na casa dele também. A noite, vocé pode simplesmente observar
Se a sua casa é a Unica que esta no escuro, ou se toda a vizinhanca também esta sem luz.
De maneira analoga, € possivel descobrir se uma fraqueza é consequéncia de uma doenca
no neurdnio motor superior, no neurénio motor inferior ou no préprio musculo. Na ELA
encontra-se sinais de comprometimento tanto dos neurdnios motores superiores quanto

dos inferiores.

Quando uma doenca afeta o neurdnio motor superior existe fraqueza. Apesar desse
sintoma, os musculos das pessoas ficam “duros”, “enrijecidos”. E 0 que observamos em
pessoas que sofreram um AVC, nesse caso a lesdo esta no cérebro, atinge somente os
neurdnios motores superiores. Estas pessoas tém dificuldade de mover o braco e/ou a
perna e, se outra pessoa tentar manipular esses membros, percebera uma resisténcia
maior que o normal para estender o cotovelo ou dobrar o joelho. Essa maior “dureza” do
musculo, mesmo que nao esteja sendo contraido voluntariamente (isto &, pela vontade da
pessoa), € conhecida como hipertonia, ou espasticidade. Quando o médico bate no braco
ou na perna com um martelinho, ele obtém uma contracao involuntaria (independente da
vontade da pessoa) conhecida como reflexo. No AVC, devido a lesdao do neurdnio motor

superior, os reflexos sdo exagerados, a perna ou o brago movem-se bruscamente quando

percutidos com o martelinho.

Nas doencas que causam lesao do neurénio motor inferior, a fraqueza é acompanhada
de atrofia muscular e os membros sao facilmente “dobrados” por outra pessoa, ficam

“moles” ou hipotdnicos, flacidos. Ao bater com o martelinho o médico ndo observa os



reflexos. Curiosamente, apesar da dificuldade de contrair voluntariamente um musculo
atrofiado, as vezes, a pessoa pode perceber pequenas contra¢des involuntarias, como
se uma parte dos musculos desse “pulinhos”, essas pequenas contra¢des sdo chamadas
“fasciculacdes”, outras vezes, as contra¢des involuntarias podem ser dolorosas,

manifestando-se como caibras.

Como ja dissemos anteriormente, a ELA compromete todos os neurénios motores,
portanto, a fraqueza de um paciente com ELA tem misturados os achados de lesao dos
neurdnios motores superiores e inferiores. Nao acontece tudo de uma sé vez, é uma
doenca de instala¢do progressiva e assimétrica, ou seja, comeca em uma parte do corpo,
de um lado s6, e vai avan¢ando para outras partes. Tipicamente no inicio da doenca a
pessoa tem apenas uma mado fraca, ou um pé caido, ou a voz comeca a ficar fraca e ela se
engasga sem motivo aparente. Vamos comentar mais sobre os sinais e sintomas no tépico

sobre diagndstico mais a frente.

Lembra do senhor Anténio, ele se queixava de fraqueza nas maos, caibras, e agora
sabemos que sao sintomas sugestivos de problemas nos neurdnios motores inferiores.
Mas por que Antdnio desenvolveu essa doenga nos neurdnios motores? Quem tem
maior risco de ter essa doen¢a? ELA é uma doenca rara? Vocé sabera as respostas dessas

perguntas na préxima unidade. Vamos em frente!

n ACESSO NA PLATAFORMA

Animacgao 1

ACESSO NA PLATAFORMA
—v]  Atividade Avaliativa Unidade 1



UNIDADE 2

Epidemiologia
da ELA

Ol3a, nessa unidade vocé vai aprender qual a
dimensdo dessa doenca: é rara? Quantas pessoas
vivem com ELA no Brasil? Quem pode desenvolver a
doenca e por que? Vocé sabera os fatores de risco e
possiveis causas da ELA. Bom estudo!



AULA1
DIMENSAO DA DOENCA
E POSSIVEIS CAUSAS

O senhor Antdnio, paciente apresentado na unidade 1, recebeu as informac6es do seu
meédico que vocé também aprendeu anteriormente, porém o que mais o intrigava era: por
que eu? Qual a causa da ELA? Ele se perguntava onde poderia ter contraido a doenca e se
alguém da sua familia, ou seu cuidador poderia se contagiar. Ele nunca tinha ouvido falar

nessa doenca, seria uma doenca rara?

ELA E UMA DOENCA RARA?

Estima-se que a ELA tem uma incidéncia de 2 para cada 100.000 habitantes, ou seja, a cada
ano, para cada 100.000 pessoas de determinado local, duas terdo o diagndstico. Baseando-
se nesses numeros, teriamos cerca de 4 mil pessoas recebendo o diagndstico por ano

no Brasil. Cerca da metade dessas pessoas viverao pelo menos 3 anos ou mais apds o
diagndstico. Em torno de 20% viverdo 5 anos ou mais, e até 10% sobreviverao mais de 10
anos. A sobrevida média da doenca gira em torno de 3 a 5 anos ap6s o diagnostico. O fator
mais decisivo para o tempo de sobrevida é o envolvimento dos musculos da respiracao,

guanto mais cedo o envolvimento desses musculos, menor a expectativa de vida.

Em 1998, por meio de pesquisa com meédicos brasileiros, foram identificados 540
pacientes com ELA em todo o pais, mas, levando em conta a prevaléncia média
internacional, pode haver até 10.000 pessoas com ELA, atualmente, no Brasil, algumas
ainda sem diagndstico. A idade média do inicio dos sintomas é menor no Brasil (em torno
de 52 anos) em relagdo aos paises da Europa (na faixa de 59 a 65 anos) e da América do

Norte (idade média acima dos 65 anos).

A ELA E HEREDITARIA? SE NAO, QUAL A CAUSA DA ELA?

Somente 5 a 10% das pessoas com ELA tem parentes com a doenca, ou seja, 1
em cada 10 pessoas diagnosticadas tem histéria familiar e uma mutacao genética
detectavel e responsavel pelo desenvolvimento da doenca. Isso nao significa que vocé

obrigatoriamente também vai ter a doenc¢a porque um familiar seu tem ELA.



Na maioria das pessoas ndo ha histéria familiar e ndo se sabe qual a causa da doenga.
Acredita-se que seja resultado de uma combinac¢ao de fatores ambientais (habito de
fumar, exposi¢cdo a agrotoxicos e metais pesados), autoimunes, genéticos. Uma das poucas

certezas em relacdo a doenca é que ela ndo é contagiosa.

Costuma-se dizer que a ELA é uma doenca degenerativa, que seria resultado do
envelhecimento dos neurdnios, e por isso seria mais comum acima dos 60 anos. Mas isso
ndo explicaria a ocorréncia em jovens de 20 anos de idade, a ndo ser que algum fator
acelerasse o envelhecimento somente dos neurénios. Os pacientes que comecam 0s

sintomas mais jovens costumam ter uma sobrevida maior.

QUEM PODE TER A DOENCA?

Apesar de ja terem sidos observadas associa¢des de ELA com a pessoas que foram
expostas a choques elétricos graves e que desempenhavam atividades fisicas
extenuantes (atletas de alto rendimento como maratonistas, jogadores profissionais

de futebol, baseball e futebol americano e militares) ndo existem métodos conhecidos
de prevenir a doenca. Em tese, qualquer pessoa pode desenvolver a doenca, embora
seja muito rara em individuos com menos de 18 anos. E discretamente mais comum em

homens, numa proporc¢do 3:2.

O QUE FAZER DIANTE DE UMA SUSPEITA DE ELA?

Frisamos que este curso visa aumentar o conhecimento acerca da ELA, no entanto,
ndo tem por objetivo habilitar o participante a diagnosticar a doenca. Desse modo,
diante da suspeita, é imprescindivel a avaliacdo médica para o diagndstico. Ha varias
doencas que podem afetar os neurdnios motores, causando sinais e sintomas muito

semelhantes aos da ELA.



Infografico 1

Descricao - infografico intitulado “ELA em ndmeros”, dividido em trés colunas, com dados
sobre a ELA. Na primeira coluna, texto: “A ELA tem inicio por volta dos 60 anos, mas afeta
pessoas jovens"”, com pictogramas de dois humanos: um segurando bengala e outro em
tamanho de altura menor. Na segunda coluna, texto: “Somente 10% das pessoas com ELA
tem histéria familiar da doenga e sao esses poucos casos que tem causa conhecida - uma
mutacgdo genética.”, seguida por ilustracdo de dez pictogramas de humanos, uma na cor azul
escura e nove na cor branca. Na terceira coluna, texto, “A incidéncia estimada da doenca é
de duas pessoas a cada cem mil habitantes por ano”, seguida por mapa do Brasil com texto
“quatro mil novos casos por ano no Brasil”. [Fim da descri¢ao]

O senhor Antdnio ndo tinha ninguém na familia com ELA, mas aprendeu que a maioria
das pessoas com a doenca ndo tem histéria familiar. Ele estava na faixa etaria tipica e era
do género mais afetado. Entendeu que a doenca € rara, que tem um diagndstico dificil e
que pode demorar meses para confirmacdo. Se mais pessoas conhecerem a doenca, seus

sinais e sintomas, poderemos agilizar o diagnéstico e o inicio do tratamento. E isso que

vocé aprendera na préxima unidade. Vamos 13!

ACESSO NA PLATAFORMA
~¥]  Atividade Avaliativa Unidade 2



UNIDADE 3

Diagnostico
da ELA

Ola, tudo bem? Esta gostando do curso? Nessa
unidade vamos mostrar como um meédico
diagnostica a ELA. Iremos revisar como ocorre o
impulso elétrico para ocorrer a contracdo muscular,
listar os principais sintomas, definir os critérios
necessarios para o diagndstico e como ocorre a
progressao da doenca. Bons estudos!



AULA 1
COMO A DOENCA SE MANIFESTA

A ELA, como ja dito em aulas anteriores, € uma degeneracdao dos neurdnios motores. As
consequéncias dessa degeneracdo sdo: fraqueza e atrofia muscular. O curioso é que essa
degeneracdo ocorre inicialmente num grupo isolado de neurdénio motores provocando a
fraqueza numa parte do corpo (chamamos de focal). Pode ser numa das extremidades ou

na musculatura da face.

Outro dado que caracteriza a doenca é a progressao da fraqueza para as outras
extremidades e para face, progredindo para uma paralisia completa de todos os musculos
voluntarios. Por fim, o outro dado caracteristico dessa doenca é que a fraqueza nao

¢é dolorosa. Hoje sabemos que a doenca ndo € exclusiva do sistema motor, alguns
individuos com a doenca podem ter alteracdes cognitivas, especialmente disfuncdes
comportamentais (por exemplo, apatia, dificuldades para tomar decisfes) e raramente
deméncia do fronto temporal. Os sistemas da visao, do tato, audic¢do, urinario, sexual ndo

estdo envolvidos.

Nao existe, até o momento, um exame que confirme a doenca. Dito isso, veja como é
dificil diagnosticar a doenca na fase inicial. Em todo o mundo ha um atraso de média de 12

meses para um medico confirmar o diagndstico. Nessa aula iremos revisar esses topicos.

SINTOMAS: aquilo que o paciente relata ao médico, por exemplo, fraqueza.

SINAIS: aquilo que é observado pelo médico no exame, por exemplo, atrofia
muscular, reflexos tendinosos abolidos, durante a consulta médica.

Vamos retomar a histéria do senhor Antonio, o caso que falamos nas unidades anteriores.
Ele tinha 62 anos de idade, e queixava-se de fraqueza muscular progressiva ha 6 meses.
Dizia que apresentava dificuldade para fechar os botdes da camisa e que as maos estavam
secando, comecou pelo lado direito. Entretanto, por outro lado, ainda era capaz de andar
de bicicleta, sentia muitas cdibras. Sempre lembrava que tinha ido a varios médicos e

ninguém sabe seu diagnaostico.



Descricao - ilustracao colorida horizontal apresentando uma conversa entre um paciente e um
médico. Na extremidade esquerda da ilustracdo, paciente do sexo masculino, de pele branca,
cabelos castanhos claros e com sinais de calvicie, olhos negros, nariz grande, traja bata azul
claro. Na extremidade direta, médico, de pele branca, cabelos castanhos escuros, olhos negros,
nariz grande, traja camisa social azul, gravata preta, jaleco branco e um estetoscépio apoiado no
pescoco. [Fim da descri¢do]

Ao ser questionado, disse que tinha observado uns “tremores”, nao dolorosos, nos

musculos dos bracos e do peito. Negava dor muscular, perda da sensibilidade ou perda do

controle urinario. Apés realizacao de varios exames o paciente recebeu o diagndstico de

ELA. Como o neurologista confirmou esse diagnéstico? E o que veremos a seguir.

VAMOS LEMBRAR DA VIA MOTORA, DO NEURONIO MOTOR
SUPERIOR (NMS) E DO NEURONIO MOTOR INFERIOR (NMI)?

Como ja foi mencionado nas aulas anteriores, a ELA é caracterizada por perda progressiva
do neurénio motor inferior (aquele que se origina na medula espinhal e termina nos
musculos) e do neurénio motor superior (o que se origina no cértex cerebral e termina

na medula). A funcao principal desses neurdnios é levar impulso elétrico ao musculo,

promovendo a contracdo muscular.



u ACESSO NA PLATAFORMA

Animacéo 2

SINTOMAS E SINAIS

Atencao

Figura 1 - Esquema via motora final,
incluindo os neurdnios motores,
superior e inferior, e os musculos.

Descricao - ilustracao colorida vertical,
esquematica do sistema muscular
humano, com corpo humano em posi¢do
frontal e mdsculos a mostra. Linha

verde identificada por “neurdénio motor
superior” comeca do cérebro e desce até
a altura do céccix. Linha azul, identificada
por “neurdnio motor inferior” comega

na nuca e percorre o brago direito até
chegar a mdo. Outro neurénio motor
inferior comeca na regido do céccix e
desce pela perna esquerda até chegar ao
tornozelo. [Fim da descri¢ao]

Independente de qual neurdnio motor iniciara a doencga, a consequéncia da

degenerac¢do desses neurdnios é:

« FRAQUEZA MUSCULAR NAO DOLOROSA, PROGRESSIVA E IRREVERSIVEL.

A fraqueza inicia focal (num segmento do corpo, bulbar, cervical, toracica ou lombo-sacra) e depois

se estende progressivamente, causando comprometimento progressivo de varias func¢des:

e Fala



¢ Degluticao
e Respiracao
* Movimentacdo dos musculos dos membros
A consciéncia do paciente permanece inalterada, na maioria dos casos, assim como sua

audicdo, tato, olfato, visao, o funcionamento da bexiga e dos intestinos e a funcao sexual.

O INICIO DA DOENCA

Focal
e Numa das extremidades ou na musculatura da face
e Com as manifestac¢des clinicas variando segundo a disfuncdo do Neurdénio Motor Superior,
Neurdnio Motor Inferior ou de ambos ao mesmo tempo.

As ilustra¢des exemplificam os sintomas/sinais de inicio da doenca.

Figura 2 - Degeneracdo do neurdnio
motor superior e neurénio motor
inferior para os musculos da mao
esquerda. Como consequéncia,
fraqueza e atrofia dessa mao.

Descricdo - ilustracdo colorida vertical,
esquematica do sistema muscular
humano, com corpo humano em posi¢do
frontal e mdsculos a mostra. Linha verde
tracejada identificada por “neurdnio
motor superior” comeca do cérebro e
desce até a regido da nuca. Linha azul
tracejada, identificada por “neurdnio
motor inferior” comeca na nuca e
percorre o braco esquerdo até chegar a
mado. [Fim da descri¢do]



Dificuldades para realizar
atividades de vida diaria
decorrentes da fraqueza
muscular

Descricao - trés ilustragdes,
identificadas por A, B e C, mostram
dificuldades de pessoas com ELA
em atividades diarias. Na ilustracdo
A, maos com dificuldade para abrir
tampa de rosquear. Na ilustracdo
B, mdos com dificuldade para
amarrar cadar¢os de um sapato. Na
ilustracdo C, duas maos com atrofia
da musculatura no dorso das maos,
entre os dedos. [Fim da descri¢do]

Figura 3 - Degeneracdo dos neurdnios
motores que levam impulsos elétricos
para os musculos que levantam o

pé. Como consequéncia, fraqueza e
atrofia muscular (pé caido).

Descricao - ilustracao colorida vertical,
esquematica do sistema muscular
humano, com corpo humano em posi¢do
frontal e mdsculos a mostra. Linha verde
tracejada identificada por “neurdnio
motor superior” comega no cérebro e
desce até a altura do céccix. Linha azul
tracejada, identificada por “neurdnio
motor inferior” comeca na altura do
coccix e percorre a perna esquerda até
chegar ao pé. [Fim da descri¢do]



Meu pé e perna estdo pesados.
Eu arrasto essa perna quando ando,
as vezes eu caio por isso.

Figura 4 - Passadas em falso,

quedas = pé caido.

Descricao - ilustracao colorida quadrada
de um idoso segurando uma idosa
prestes a tropecar em um tapete. I[doso,
com pele branca, cabelo calvo e grisalho,
com camisa polo amarela e calga marrom,
segura uma idosa, de pele branca, cabelo
grisalho e preso tipo coque, éculos, blusa
lilas e saia longa azul, prestes a tropecar
em um tapete rosa com detalhes verdes.
Acima dela, baldo de fala: “Meu pé e
perna estdo pesados. Eu arrasto essa
perna quando ando, as vezes eu caio por
isso”. [Fim da descricao]

Figura 5 - Degenerac¢do do neurdnio
motor superior, neurdnio motor
inferior que levam impulsos elétricos
para os musculos do ombro direito.
Como consequéncia, fraqueza e
atrofia desse ombro.

Descricao - ilustracao colorida vertical,
esquematica do sistema muscular
humano, com corpo humano em posicao
frontal e mlsculos a mostra. Linha verde
tracejada identificada por “neurénio motor
superior” comeca no cérebro e desce até

a regido da nuca. Linha azul tracejada,
identificada por “neurdnio motor inferior”
comeca na nuca e vai até o ombro direito.
[Fim da descri¢ao]



Figura 6 - Cdibras frequentes e difusas

Descricao - ilustracao colorida horizontal.
Mao direita pressiona a panturrilha da
perna esquerda. [Fim da descri¢ao]

Ao mesmo tempo, costumam aparecer pequenos tremores, involuntérios e ndo dolorosos,

dos musculos das extremidades.

u ACESSO NA PLATAFORMA

Video FasciculacGes

Atencao

E fortemente indicativo do diagnéstico da ELA a presenca de fraqueza muscular
progressiva com sinais mistos de disfuncdo do NMI e NMS (atrofia muscular e
reflexos tendinosos) na mesma regido anatdémica.

VAMOS DEFINIR OS SINTOMAS E SINAIS DE DISFUNCAO DO NEURONIO

MOTOR SUPERIOR E NEURONIO MOTOR INFERIOR?

Cabe ao médico reconhecer esses sintomas e sinais, tipicos de disfuncdao dos NMS e NM|,
em varias combinac8es, em diferentes regides do corpo, inexplicaveis por outra doenca.

Vamos ver no quadro.

Quadro 1 - Caracteristicas da disfun¢do do neurdnio motor superior e inferior

Disfuncao do neurénio Disfuncao do neurénio Disfuncao dos neurénios
motor superior motor inferior do tronco cerebral

* Fraqueza * Fraqueza * Disartria

* Reflexos tendinosos vivos * Atrofia * Disfagia

* Enrijecimento muscular + Diminui¢do do tdénus « Sialorréia (aumento da saliva)
(espasticidade) musculares

* Presenca de sinais patolégicos [+ Fasciculacdes

(exemplo, sinal de Babinski) * Caibras

+ Choro e riso imotivado

Fonte: Elaborag¢do propria.



A PROGRESSAO DA DOENCA

Quadrinho 1

Ap0s cinco meses do diagnoéstico, o senhor Antonio volta para uma

Doutor, estou cada dia
pior, a fraqueza passou para as
pernas. Tropeco e caio com facili-
dade; o meu pé esquerdo esta
caido, sem movimento.

consulta com seu neurologista.

° Os bragos e as pernas
estao secando. As vezes minha
perna direita fica enrijecida. Minha
esposa é quem me ajuda

para comer e até para
me lavar.

\J.%
X ,
HOSPITAL Uy |

Descrigao - histéria em quadrinho com dois quadros. No quadro 1, ilustracdo de um grande
edificio com simbolo da cruz vermelha na fachada. Préximo a entrada, letreiro: “Hospital”. Acima
do quadro, texto: “Apos cinco meses do diagndstico, o senhor Antdnio volta para uma consulta
com seu neurologista”. No quadro 2, médico, com camisa azul, gravata preta, jaleco branco e
estetoscopio sobre o pescoco olha com atencdo para um paciente com camisa de manga longa
azul, sentado a lateral da mesa. No baldo de texto do Seu Antdnio: “Doutor, estou a cada dia
pior, a fraqueza passou para as pernas. Tropeco e caio com facilidade; o meu pé esquerdo esta
caido, sem movimento. Os bracos e as pernas estdo secando. As vezes minha perna direita fica
enrijecida. Minha esposa é quem me ajuda para comer até para me lavar'. [Fim da descri¢ao]

Com a evoluc¢ao da doenca, os movimentos

tornam-se limitados por fraqueza nas 4
extremidades. Inicialmente o paciente passa
a andar com apoio (por exemplo, bengala,
andador), pode sofrer quedas.

Quadrinho 2



Descricdo - histéria em quadrinho com quatro quadros. No quadro 1, porta com sinalizagao:
“Neurologia”. Acima, texto: “Um ano depois”. No quadro 2, interior da sala, médico, com camisa
azul, gravata preta, jaleco branco olha para uma prancheta com a mdo no queixo, pensativo.
Seu Antbnio, com camisa de manga longa azul, sentado em uma cadeira de rodas motorizada,
acompanhado de sua esposa, segura um lenco. No baldo de texto do Seu Antdnio: “Doutor,
piorou mais ainda! Ndo aguento mais essa terrivel doenca. Estou sem andar, ja ndo consigo falar
como antes e me engasgo até com saliva”. No quadro 3, esposa gesticula para o médico. No
baldo de texto da esposa do seu Anténio: “Ele esta triste, chora o tempo todo. Esta com fastio e
sem sono, passa a noite me chamando”. No quadro 4, médico olha para o paciente e gesticula.
Acima, texto: “Com isso, o médico identificou que houve perda de peso significativa e indicou
uma alimentacdo por sonda. Receitou medicamentos para depressdo e para diminuir a saliva.
[Fim da descricdo]

Chega um momento que ndo mais consegue andar, fica restrito a cadeira e,
depois, a cama. Aos poucos, comeca a sentir dificuldade para falar, comer e

respirar. Com o tempo o movimento de todas as extremidades é comprometido
e 0 paciente comeca a sentir dificuldade para falar e respirar. Por razdes ainda
ndo totalmente compreendidas, as musculaturas que controlam os movimentos
dos olhos e a fun¢do urinaria ndo sao envolvidas.

O senhor Antdnio retorna ao neurologista apds 18 meses do diagnostico. Ele ja ndo

fala, em virtude dessa perda, a fonoaudidloga indicou uso de pranchas de comunicagdo

e através desse meio alternativo que ele se comunica com a sua esposa. Melhorou da
depressao e reduziu a quantidade de saliva. Esta cada vez mais cansado e ndo tolera
dormir totalmente estirado (usa mais de 2 travesseiros). O teste que avalia a forca de
respirar mostrou-se alterado. Foi indicado o uso de um dispositivo que auxilia a respiracao

para ser usado a noite (ventilacdo nao invasiva com mascara nasal).



Atencao

Problemas respiratorios sao presentes na fase avanc¢ada da
ELA, raramente é a apresentacdo inicial da doenca.

VOCE SABE QUAIS OS SINTOMAS E SINAIS DA INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA POR FRAQUEZA MUSCULAR?

e Falta de ar aos esforgos (caminhar, falar, se vestir...).

¢ Dificuldade para respirar quando deitado, necessitando de travesseiros para melhorar a respiracao.
e Tosse fraca.

¢ Voz fraca e entrecortada.

¢ Queda da taxa de oxigénio durante o sono: despertar noturno frequente.

e Aumento do gds carbonico: falta de apetite, depressao, falta de memdria e de concentragao, dor

de cabeca pela manh3, insOnia e sonoléncia pela manha.

TEMPO DE PROGRESSAO DA DOENCA
¢ Varidvel de paciente para paciente.
¢ A maioria dos pacientes pioram rapidamente - 2 a 5 anos.

e Qutros tem evolugdo muito lenta -10 a 20 anos.

Quadrinho 2



Descricao - histéria em quadrinho com trés quadros. No quadro 1, com titulo “1 - sinais e
sintomas de falta de ar”, idoso, de pele branca, cabelos grisalhos e de bermuda azul, pde a mao
direita sobre o peito enquanto se apoia com a mao esquerda sobre a coxa esquerda, tentando
ficar em pé. No baldo de texto: “Eu fico muito ofegante com esforcos (andar rapido ou correr).
Eu ndo era assim”. No quadro 2, com titulo “2 - dificuldade para respirar quando deitado
(ortopnéia), idoso sentado na cama, com olhos fechados e semblante cansado. No baldo de
texto: “Tenho dificuldade de respirar quando estou deitado. Prefiro ficar quase sentado ou com
muitos travesseiros”. No quadro 3, com titulo “3 - Sinais de hipoventilacdo”, destaque no idoso
com as maos sobre a cabeca e de olhos fechados. No baldo de texto: “Quando acordo, ainda
estou cansado; me sinto ressecado, minha cabeca esta pesada”. [Fim da descri¢ao]

Através da histéria do senhor Antonio, vocé aprendeu sobre os sintomas iniciais e a
progressao tipica da doenca. Na proxima aula vamos detalhar melhor o processo de

investigacao e confirmacao diagndstico. Até 13!



AULA 2

COMO SE FAZ O DIAGNOSTICO

Ola, nas aulas anteriores vocé aprendeu os conceitos basicos sobre a ELA, como a doenca

se manifesta e progride. Nesta aula vocé sabera com maiores detalhes como é o processo

de confirmacdo do diagnostico. Bons estudos!

COMO SE FAZ O DIAGNOSTICO?

O DIAGNOSTICO

« E clinico.

o Baseado na presenca de achados clinicos caracteristicos, obtidos pela histdria clinica completa e

por um exame neuroldgico detalhado.

o Recomenda-se que o diagndstico seja confirmado por neurologista com experiéncia em

acompanhar pacientes com ELA.

¢ Nao existe nenhum exame especifico que confirme a doenca.

o Os exames sao realizados para excluir doencas que possam simular a ELA.

e Ha atraso em 12 a 18 meses para fazer o diagndstico de ELA.

o Nesse periodo de frustacao, o paciente passa por varios médicos ou diferentes profissionais de

saude, muitas vezes realizando exames ou tratamentos desnecessarios.

Quadro 2 - Necessario para o diagndstico da ELA.

Presenca Auséncia

1. Sinais clinicos, eletroneuromiograficos ou
patolégicos de envolvimento do neurdnio
motor inferior

2. Sinais clinicos de envolvimento do neurdnio
motor superior

3. Os sintomas e sinais, obtidos pela historia

e exame fisico, devem ter carater progressivo,
com comprometimento sucessivo de diferentes
regides anatdbmicas

1. Sinais e/ou sintomas sensitivos
2. Comprometimento autondmico

3. Sinais eletroneuromiograficos ou patolégicos
de outras doencgas que possam explicar o
comprometimento do neurénio motor superior
e/ou inferior,

4, Estudo de imagem que possam explicar os
achados clinicos e/ou eletroneuromiograficos.

Fonte: Elaboracdo propria.



O QUE SAO 0OS CRITERIOS DE DIAGNOSTICO EL ESCORIAL?

Em 1994, a Federacdo Mundial de Neurologia (WFN) desenvolveu um guia de critérios

de diagnostico chamado “El Escorial”, em homenagem a cidade da Espanha que sediou

a conferéncia desses critérios. Dependendo da presenca dos sinais de envolvimento do
neurdnio motor superior e inferior nas diferentes regides do corpo (bulbar, tronco, cervical

e lombo-sacra) se pode estabelecer as seguintes categorias diagndsticas.

A ELA é definida quando estao envolvidos os neurénios motores de trés ou quadros
regides do corpo, assim definidas:

e Bulbar

° Face, palato, maxilar, laringe e lingua

e Cervical

o Pescoco, braco, mao e diafragma

e Toracico

° Dorso e abdome

e Lombossacro

> Dorso, abdome, coxa, perna e pé

Critérios de diagndstico El Escorial
¢ ELA definitiva: Sinais de neurénio motor superior (NMS) e inferior (NMI) em trés regides (bulbar,
cervical, toracica ou lombossacra).
e ELA provavel: Sinais de NMS e NMI em duas regides (bulbar, cervical, toracica ou lombossacra)
com algum sinal de NMS rostral aos sinais de NMI.
¢ ELA provavel com suporte laboratorial: Sinais de NMS e NMI em uma regiao ou sinais de NMS
em uma ou mais regides, associados a evidéncia de denervacao aguda a eletroneuromiografia em
dois ou mais segmentos.
e ELA possivel: Sinais de NMS e NMI em apenas uma regiao.
e ELA suspeita: Sinais de NMS em uma ou mais regides (bulbar, cervical, toracica ou lombossacra).

Sinais de NMI em uma ou mais regides (bulbar, cervical, toracica ou lombossacra).

Posteriormente esses critérios foram revisados, em 1998 e, por ultimo, em 2000, e sao
utilizados em estudos, incluindo ensaios de drogas, auxiliando no diagnostico e na

classificacao dos pacientes.



Saiba mais

O Mosteiro Real de San Lorenzo de El Escorial, concebido por Filipe 11 (1527-1598),
é monumento que melhor resume a “Era do ouro” espanhola. Localiza-se em
San Lorenzo de El Escorial, municipio situado a 45Km a noroeste de Madrid.

Filipe Il foi um homem extremamente religioso, muito inteligente, vestia-se de
maneira simples (preto basico, sem ornamentac¢do) conhecido por seu carater
humano, sua total devogao a sua esposa e filhos. Foi muito admirado pelos seus
suditos. Ele governou com monarca absoluto por 42 anos. A sua religiosidade

o fez apoiar a Inquisi¢ao Espanhola. A sua intencdo era defender o catolicismo
contra o movimento protestante presente em toda Europa. Portanto, El
Escorial, ndo era simplesmente um palacio de verdo real, para descanso.

O El Escorial nasceu como um mosteiro dos monges da ordem de Sao Jerénimo,
cuja igreja serviu de pantedo dos seus pais, Imperador Carlos V e Isabela de
Portugal, depois dos parentes e sucessores, e onde os frades oravam pela
salvagao das almas da realeza. O complexo também possuia um palacio para
abrigar o rei e sua comitiva, escola, seminario e biblioteca. Juan Bautista de
Toledo e Juan de Herrera foram os arquitetos principais, com a supervisao
cuidadosa do Rei. Toledo, natural de Napoles, fora assistente de Michelangelo
na Basilica de Sdo Pedro em Roma. A construcdo teve inicio no fim do ano de
1562 e a ultima pedra colocada no ano de 1584, porém a tarefa de decoracao
durou anos. Sdo destaques no monastério a Biblioteca Real e os Pantedes, dos
Reis e dos bebés.

Quando Filipe Il faleceu, em 1598, o El Escorial era uma estrutura monumental,
a construcdo mais cara da Europa e possuia: 14 halls de entrada; 16 patios;

73 estatuas; 86 escadas; 88 fontes; 300 quartos, 1200 portas; mais de 1600
pintados cenas; e 2673 janelas. Para decoracao, Filipe Il foi o principal
patrocinador de artistas na Europa, encomendou e comprou uma extensa
colecao de obras de arte.

Figura 7 - Mosteiro Real de San Lorenzo de El Escorial

Descricao - fotografia colorida horizontal com vista panoréamica do Mosteiro Real de

San Lorenzo de El Escorial, na Espanha. O mosteiro é um complexo quadrangular com
quatro torres em cada uma de seus Vvértices, interligadas por corredores com janelas.
Em destaque, ao centro, Basilica de El Escorial, com duas torres e uma grande cupula.



Atencao

A ELA é uma doenca progressiva e com auséncia de sinais
sensitivos (por exemplo, perda do tato).

QUAIS OS FATORES QUE DIFICULTAM O DIAGNOSTICO?
e No inicio da doenga, quando os sintomas ainda estdo localizados numa das extremidades ou na
musculatura da face
¢ Diferentes formas clinicas quanto ao:
o Local do inicio (mao, perna, na fala)
o Difusdo para outra regido anatémica
> Velocidade de progressao

e Auséncia de exame especifico para o diagndstico (biomarcador)

O diagndstico torna-se facil quando o curso progressivo da fraqueza, com disfun¢do do neurdnio

motor superior e inferior, alcanca as 4 regides do carpo (cabeca, tronco, cervical e lombossacra).

VOCE SABIA QUE A ELA TEM DIFERENTES SUBTIPOS?
Atualmente a ELA é considerada uma sindrome, com grande heterogeneidade.
1) Quanto ao local de inicio
a. ELA Espinhal: quando a doenga inicia numa das extremidades;
b. ELA bulbar: quando a doenca inicia com alteracdo da fala e ou da degluticao.
i. Classica: inicia na regido bulbar e logo depois se difunde para as extremidades.
ii. Paralisia bulbar progressiva: quando a doenca envolve o NMI da regido bulbar e
permanece por meses até anos com sem se difundir para extremidades.
iii. Paralisia pseudobulbar: quando a doenca envolve o NMS da regido bulbar e
permanece por meses até anos sem se difundir para extremidades.
2) Quanto ao predominio dos neurénios motores
a. ELA classica: envolvimento dos NMS e NMI
b. Atrofia muscular espinhal: envolvimento exclusivo do NMI
c. Esclerose Lateral Primaria: envolvimento exclusivo do NMS
3) Quanto a velocidade de progressdo

a. Rapida



b. Lenta
4) Quanto ao envolvimento cognitivo

a. Sem comprometimento (mais frequente)

b. Deméncia fronto-temporal (raro)

c. AlteragGes comportamentais sem deméncia
5) Quanto a histéria familiar

a. Ausente — esporadica (mais frequente; 90%)

b. Presente — familiar (10% dos casos)

LISTA DE EXAMES HABITUALMENTE REALIZADOS PARA EXCLUIR OUTRAS DOENCAS

Quadro 3 - Lista de exames de sangue habitualmente solicitados.

. Realizado
Exames Doencas associadas f
requentemente
Hemograma, VSH, PCR Doencas hematolégicas e inflamatérias Sim
Sédio, Calcio, Potéassio Disturbios eletroliticos Sim
Funcdo hepatica (TGO, TGP, GGT, | Mielopatia hepatica Sim
Bilirrubinas)
Funcdo renal (uréia, cretinina) Sim
Creatinino kinase (CK) Miopatias inflamatérias Sim
Dosagem da vitamina B12 Degeneracdo combinada da medula por Sim
deficiéncia da vitamina B12
Dosagem do cobre Mielopatia por deficiéncia do cobre Sim
Estudos endocrinolégicos: Amiotrofia diabética, miopatia tireoidea, Sim
Glicemia, TSH, T4 libre, PTH, hipertireoidismo, hiperparatireoidismo,
cortisol, ACTH sindrome de Allgrove (acalasia, alacrimia,
Addison)
Eletroforese e imunoeletroforese | Neuropatias motoras associadas a Sim
de proteinas gamapatias monoclonais
Doencas infeccioas (VDRL, HTLV, HIV) | Sifilis, mielopatia por HTLV, SIDA Né&o
Auto anticorpos (FAN, RO, LA, Doencas inflamatérias autoimunes Nao
fator reumatoide, ANCA)
Anticorpo anti-receptor Miastenia autoimune Nao
acetilcolina; anti-MUSK
Anticorpo anti-gangliosideos (GM1) | Neuropatia motora multifocal Nao
Estudo do liquor (pung¢do lombar) | Doencas inflamatérias/neoplasicas Nao
Eletroneuromiografia Sim
Neuroimagem
e RNM cerebral e Cervical * Tumores, mielopatias espondiloartrésicas | Sim
¢ Rx ou tomografia de torax * Tumores N3o
e Mamografia * Tumores N3o

Fonte: Elaboragdo propria.
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ELETRONEUROMIOGRAFIA

De todos os exames realizados para o diagndstico da ELA, a eletroneuromiografia é o

mais relevante por documentar a disfun¢do do neurdnio motor inferior em pacientes com

regides clinicamente, envolvidas e ndo envolvidas, e também para excluir outras doencas.

O que é a eletroneuromiografia?

Trata-se de um registro da atividade elétrica do nervo, motor e sensitivo, e do musculo. O

exame ndo traz riscos a saude, ndo precisa de nenhum preparo especial, entretanto esta

contraindicado para pessoas que fazem uso de marcapasso cardiaco.

Quem realiza o exame?

Médico treinado em neurofisiologia clinica.

Como é o exame?

E dividido em:

e Estudo da condugdo nervosa (motora e sensorial)

Figura 8

Descricao - llustracao colorida
horizontal de um profissional de
saude examinando um paciente.
Paciente, de pele parda, cabelos
castanhos escuros e sem camisa,
estd deitado em uma maca,

com eletrodos sobre o peito e
abddmen. Profissional, sentado
ao lado do paciente, move um
transdutor de ultrassonografia
pelo peito do paciente,
enquanto aponta para a tela do
equipamento. [Fim da descri¢do]

° Aplica-se um leve estimulo elétrico no nervo, motor e sensitivo, e se obtém uma resposta

(potencial de ac¢d0). E analisado o tamanho dessa resposta (amplitude) e a velocidade de

conducéo (distdncia entre o estimulo e o potencial dividido pelo tempo)

e Eletromiografia com agulha.

° Introduz uma pequena agulha num musculo



Quais alteracdes encontradas na ELA?
e Estudo da conducao sensitiva normal.
¢ Estudo da conducdao motora pode haver reducao da amplitude do potencial mas a velocidade de
condugdo é normal.
e Eletromiografia de agulha.
° Fornece evidéncias de disfungao do neurdnio motor inferior em pelo menos trés regides do
corpo (ondas positivas e fibrilagdo, fasciculagdo, potenciais de unidades motoras de grande

amplitude e polifasicos, indicativos de sinais de denervac¢do aguda e cronica).

Quanto tempo dura o exame?

¢ 0O exame deve ser feito nas 4 extremidades, além da musculatura da face e do tronco, quando

ha suspeita de ELA. Pode demorar 1 a 2 horas de duragao.

E como é o resultado do exame?
¢ A conclusdo do exame é composta ndo sé pela interpretacdo dos achados da
eletroneuromiografia, logo ocorrendo a necessidade de correlacionar com a histdria clinica e com
0 exame neuroldgico. Portanto, o resultado do exame é dependente do médico que o faz.
¢ Na&o hd necessidade de repetir o estudo eletroneuromiografico se os achados sao tipicos da ELA,

ou seja, disfuncao do neurdnio motor inferior em pelo menos trés regides anatémicas.

Retomando a histéria do senhor Antonio, que conhecemos nas aulas anteriores, agora
sabemos que ele tem uma ELA classica, esporadica, de inicio espinhal e rapida evolugao,
sem comprometimento cognitivo. Com a confirmagdo diagndstica e baseado nos sintomas
apresentados seu neurologista pode planejar o tratamento da doenca. Esse sera o tema da

proxima unidade. Vamos em frente!

ACESSO NA PLATAFORMA
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UNIDADE 4

Tratamento

Caro aluno, nessa aula vamos descrever o
tratamento da ELA. Apesar de, ainda, nao ter

cura, a ELA é tratavel. Na verdade, com diferentes
estratégias podemos aliviar varios sintomas,
melhorar a qualidade de vida e aumentar a
sobrevida. Em todo esse processo a figura do
cuidador é fundamental, como veremos nessa
unidade. Por fim, vamos falar também sobre as
perspectivas de futuros tratamentos baseados nas
pesquisas atuais. Bons estudos!



AULA 1
TRATAMENTO

Atencao

Uma vez sendo diagnosticado, o individuo com ELA e

a familia devem receber atencdo continuada por parte
de toda equipe de saude (nivel primario ao terciario).
Medidas serao recomendadas para afrontar as dificeis
modificacdes que ocorrerdo com a evolucdo da doenga.
Essa boa coordenacdo é necessaria para que todos
trabalhem na mesma linha, evitando contradicdes e
reforcando a boa pratica.

QUAIS AS COMPLICACOES DA DOENCA?

Em algum momento, com a progressao da doenca, o paciente esta sujeito a varias
complica¢des, que podem ocorrer de forma isolada ou somadas:

¢ Perda da capacidade de cuidar de si mesmo

¢ Incapacidade para falar

¢ Incapacidade de engolir

¢ Engasgos frequentes com aspiracdo de comida aos pulmodes

e Pneumonias

¢ Perda acentuada do peso

e Dor por imobilidade ou por enrijecimento muscular

e Ansiedade

e Sofrimento com a evolucdo da doenca; medo do futuro

e Depressao

e Choro e riso imotivado

e Escaras de decubito (curiosamente ndo é tdo frequente na ELA)

¢ Falta de ar progressiva

e Morte



FORMAS DE TRATAMENTO

O tratamento é dividido em: tratamento modificador da doenca e tratamento sintomatico.

TRATAMENTO MODIFICADOR DA DOENCA

Riluzol
« Unico medicamento liberado pela ANVISA, no Brasil para a ELA
¢ Oferecido gratuitamente pelo Ministério da Saude.
¢ Mecanismo de acdo: um neuroprotetor, inibindo a liberacdo do glutamato, neurotransmissor
excitatério, que provoca, quando em excesso, a morte do neurénio motor.
e Beneficio: atrasa a evolu¢do da doenga (aumenta a sobrevida em até 19 meses), especialmente
guando usado de forma continua.
¢ Dose: 1 comprimido de 50mg, via oral, 12/12horas, longe das refei¢ées.
o Efeitos colaterais: é geralmente bem tolerado, com um modesto perfil de efeitos colaterais:
tosse seca, astenia, nduseas, tonturas, anorexia, dorméncia na lingua, cefaleia e hipertensao

arterial.

TRATAMENTO SINTOMATICO
As intervencdes serdo determinadas pela situacdo clinica do doente, ou seja, pela fase
em que se encontra. Com a progressao dos sintomas, novos problemas surgem e as

estratégias terapéuticas vao se ajustando dinamicamente.

Quadro 1 - Sintomas que podem ser tratados.

Sintomas

Indiretamente relacionados Diretamente relacionados com a doenga
Dor Fraqueza

Depressao Atrofia

Insbnia Fasciculagdes

Ansiedade Caibras

Fadiga Enrijecimento muscular (Espasticidade)
Constipacdo intestinal Dificuldade na comunicagao

Trombose venosa Falta de ar

Hipoventilacao crénica
Aumento da saliva
Secrecdes

Engasgos

Choro e riso imotivado

Fonte: Elaborag¢do propria.



Na maioria das vezes, ndo havera necessidade de internamento hospitalar.
O cuidador deve receber conhecimentos, habilidades e motivacdo para que o paciente
incorpore novas formas de autocuidados e mantenha sua independéncia por maior

tempo possivel.

EQUIPE MULTIDISCIPLINAR

O suporte terapéutico mais importante esta baseado no trabalho multidisciplinar
(médicos, enfermeiros, nutricionistas, fisioterapeutas, fonoaudiélogos, terapeuta
ocupacional, psicélogos, assistente social). Os distintos profissionais se
intercomunicam, respeitando a diversidade e complementariedade, permitindo uma
atencao integral aos problemas que se apresentam com a doenca. Essa abordagem
garante aumento da sobrevida, mantendo a qualidade de vida, apesar da piora

da fraqueza e da funcdo. Além disso, o tratamento multidisciplinar diminui as
complica¢cdes médicas, reduz o numero de internamentos para eventos agudos e,

consequentemente, diminui o custo para o sistema.

No Brasil ainda ndo esta regulada essa assisténcia integral ao paciente com ELA.
Ha poucos centros de atendimento multidisciplinar para ELA no Brasil, habitualmente

localizados em Hospitais Universitarios.

COMO DEVE SER A DINAMICA DE ATENDIMENTO
NO CENTRO MULTIDISCIPLINAR:

e AvaliagGes trimestrais

¢ Visita Unica, por toda a equipe (diminui as viagens repetidas ao centro)

e Comunicacdo entre equipe, familia e paciente deve ser eficaz

e Boa coordenacdo entre a equipe multidisciplinar e os profissionais da rede de saude

(equipe da familia, equipe domiciliar)
— Suporte para tomar decisdes com o avango da doenca

— Apoio nas internagées em Home-Care ou Hospitais de crénicos
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“Eu poderia viver recluso numa casca de noz e me
considerar rei do espaco in inito...” Shakespeare,
Hamlet, Ato 2, Cena 2.

Figura 1 - modelo de
atendimento multidisciplinar
para a ELA: centrado no paciente.

Descricao - Diagrama colorido
horizontal com trés circulos
concéntricos. Ao centro, dentro

do circulo verde claro, pictograma

de um ser humano com texto

acima: “Coordenador clinico da
enfermagem:” No segundo circulo,
em vermelho, nomes de profissionais,
em sentido horario: neurologista,
fisioterapeuta (motor e respiratério),
médico da familia, servico de cuidados
pessoais, terapeuta ocupacional,
fonoaudidlogo e nutricionista. No
terceiro circulo, em laranja, servigos
de apoio, em sentido horario:

servico de gastronomia, assistente
social, servico de neuropsicologia e
psiquiatria, comunicagdo aumentativa
e alternativa, servico de cadeira de
rodas, tecnologia assistiva e hospitais
de crdnicos e atendimento domiciliar.
[Fim da descricao]

QUEM E O CUIDADOR

Afuncao de cuidador é reconhecida como uma ocupacdo pelo Ministério do Trabalho e Renda,

por meio da inclusdo na Classifica¢cdo Brasileira de Ocupacdes (CBO, 2002). Sob o cédigo

5162-10, o cuidador é definido como alguém que cuida a partir dos objetivos estabelecidos

por instituicBes especializadas ou responsaveis diretos, zelando pelo bem-estar, saude,

alimentacdo, higiene pessoal, educacao, cultura, recreacao e lazer da pessoa assistida.

Em outras palavras, é a pessoa da familia ou da comunidade, que presta cuidados a outra

pessoa de qualquer idade, que esteja necessitando de cuidados por estar acamada, com

limitac@es fisicas ou mentais, com ou sem remuneracgao.



IMPORTANCIA DO CUIDADOR
Fatores associados ao aumento dos registros da ocupac¢ao de cuidador no Brasil
¢ O envelhecimento demografico da populacao

e Aumento da incidéncia e prevaléncia de doengas neurodegenerativas, incluindo ELA e deméncia

ATRIBUICOES DO CUIDADOR
Zelar pelo seu bem-estar, saude, alimentacao, higiene pessoal, educacao, cultura,

recreacao, lazer.

VANTAGENS DO CUIDADO DOMICILIAR
* Proporciona o convivio familiar
¢ Diminui o tempo de internacdo hospitalar e, dessa forma, reduz as complicacdes

decorrentes de longas internacdes hospitalares.

CUIDANDO DO CUIDADOR
A tarefa de cuidar de alguém gera sobrecarga, por isso o cuidador também deve se
cuidar. E comum o cuidador passar por cansaco fisico, depressao, abandono do trabalho,

alterac®es na vida conjugal e familiar.

Algumas dicas podem ajudar a preservar a saude e aliviar a tarefa do cuidador (Guia
Pratico do Cuidador - Biblioteca Virtual em Saude - MS)
¢ O cuidador deve contar com a ajuda de outras pessoas, como a ajuda da familia, amigos ou
vizinhos, definir dias e hordrios para cada um assumir parte dos cuidados. Essa parceria permite
ao cuidador ter um tempo livre para se cuidar, se distrair e recuperar as energias gastas no ato de
cuidar do outro, pedir ajuda sempre que algo ndo esteja bem.
* E fundamental que o cuidador reserve alguns momentos do seu dia para se cuidar, descansar,
relaxar e praticar alguma atividade fisica e de lazer, tais como: caminhar, fazer ginastica, croché,

tricd, pinturas, desenhos, dancar, etc

REGULAMENTA(;AO DA ATIVIDADE DE CUIDADOR NO BRASIL
Infelizmente e na contramdo de diversos paises no mundo, a profissdo de cuidador no

Brasil ainda ndo esta regulamentada, apesar de existir Projeto de Lei da Camara (PLC) 11/16.



Portanto, ndo ha regras sobre a forma¢dao minima que deveria ser exigida nem qual seria o

conteudo obrigatério dos cursos.

TRATAMENTOS ALTERNATIVOS, PRATICAS
INTEGRATIVAS E COMPLEMENTARES

E esperado que pacientes conscientes que sua doenca ndo tem cura costumam considerar
o uso da medicina alternativa e complementar para aliviar os sintomas e melhorar sua

qualidade de vida, e isso ndo é diferente na ELA.

Os tratamentos alternativos e complementares (PICS) utilizam recursos terapéuticos
baseados em conhecimentos tradicionais, ndo incluidos no ambito da profissdo médica
ou no curriculo médico. Para esses tratamentos, de um modo geral, faltam evidéncias de
eficacia. Os mais utilizados na ELA sdo: suplementos nutricionais, vitaminas e de ervas,

cannabis, acupuntura, medicina chinesa, massoterapia, cura energética (espiritual e pela fé).

O Sistema Unico de Saude (SUS) oferece, de forma integral e gratuita, 29 procedimentos
de Praticas Integrativas e Complementares (PICS) a populacdo. Ha necessidade de mais

pesquisas para estabelecer a eficacia desses tratamentos

PARA ONDE VAO AS PESQUISAS?

Embora considerada uma doencga incuravel, a ELA tem recebido muita aten¢ao por
parte de cientistas com intuito de desenvolver medicamentos que possam mudar a

sua histéria natural.

Nos ultimos anos houve avanc¢os importantes no conhecimento de como a doenca ocorre,
em grande parte decorrente das pesquisas em laboratérios, incluindo estudos em modelos
animais. O grande desafio dos pesquisadores é superar a complexidade da doenga,
representada por multiplos mecanismos que provocam a morte dos neurénios motores.

Isso € um dos motivos da dificuldade para descobrir um tratamento efetivo para a doenca.

Varios tratamentos, direcionados a esses diferentes mecanismos, estdao sendo testados.
Podemos resumir os tipos de tratamento em:
1. Medicamentos que agem nos distintos mecanismos de morte neuronal (exemplos, antioxidantes,

anti-inflamatarios, anti-excitotoxicidade, anti-agregadores proteicos, anti-apoptose)



2. Tratamento genético
a. Medicamentos que age no cédigo genético fazendo silenciar um gene mutado (por exemplo, reduzir a
enzima SOD1 mutante, causadora da ELA familiar SOD1)

3. Terapia celular (“células tronco”)
a.Restituir os neurdénios motores
b. Restituir astrécitos (células que ddo suporte aos neurénios motores e protegendo da degeneracgao
¢. Reduzir inflamacgao

d. Reduzir agregados protéicos

Atencao

Esperanca: nos ultimos anos houve um forte engajamento
em busca de um tratamento efetivo que cure essa doenca
por parte da comunidade académica (pesquisadores,
cientistas), governos, industria, além das organiza¢des e
associacdes de pacientes.

Caro aluno, parabéns por ter chegado ao final deste mddulo. Vocé percebeu, acompanhando

a histéria do senhor Anténio, que a ELA é uma doenca complexa que imp&e muitos desafios e
mudancas de rotina na vida da pessoa. O papel do cuidador é fundamental. O tratamento requer
uma equipe capacitada e interdisciplinar. H4 muitos detalhes a respeito do cuidar: alimentacao,
respiracdo, comunicacdo, deslocamentos, aspectos sociais, psicolégicos, cuidados com sondas,
equipamentos, tecnologias, adaptacdo da casa, que serao abordados nos préoximos modulos.

Continue conosco neste aprimoramento! Esperamos nos reencontrar em breve!

ACESSO NA PLATAFORMA
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